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Abstract 

Le liposarcome du cordon spermatique est une entite rare : environ 100 cas ont ete rapporr.es dans la litterature. Nous rapportons I'observation 
d'un homme age de 42 ans, chez qui a ete decelee une masse tumorale developpee aux depens du cordon spermatique droit. Une orchidectomie 
droite avec exerese large de la tumeur a ete difficilement realisee en raison de la taille importante de la masse. En post operatoire, le patient a 
presente une progression locale et metastatique pulmonaire. Une mono chimiotherapie a ete administree a base d'anthracycline mais le patient a 
decede suite a une progression rapide de la maladie. A travers cette observation, nous rapportons brievement les donnees de la litterature de cette 
entite rare. Une exerese large avec des marges saines, tant que possible, est indispensable pour le controle local de la maladie. Neanmoins, en cas 
de taille tumoral importante, comme le cas de notre patient, une exerese complete est souvent difficile. Vu le taux eleve de rechute locale, une 
strategie combinee associant chirurgie et radiotherapie adjuvante peut etre envisagee. Le role de la chimiotherapie, bien qu'incertain, garde son 
indication dans les cas metastatiques, surtout dans les sous types dedifferencies. 
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Introduction 



Le liposarcome paratesticulaire est une tumeur rare, survenant essentiellement chez le sujet age [1]. Son developpement a partir du cordon 
spermatique est exceptionnel, avec aproximativement 100 cas rapportes dans la litterature [1,2]. II est difficile par consequent d'accumuler 
suffisamment d'observations, d'une part, pour etablir une correlation entre le grade histologique et le pronostic et, d'autre part, pour demontrer un 
quelconque benefice d'un traitement complementaire apres la chirurgie. La litterature relative a sa prise en charge est limitee dans la plupart du 
temps a des petites series ou a des rapports de cas cliniques. Nous rapportons le cas d'un patient de 42 ans, chez qui a ete diagnostique un 
liposarcome dedifferencie du cordon spermatique, de taille importante et rapidement evolutive posant le probleme d'une exerese complete, avec 
rechute postoperatoire immediate locoregionale et metastatique. 



Observation 



Un homme de 42 ans a ete admis au service d'urologie pour prise en charge d'une masse tumorale developpee aux depens du cordon spermatique 
droit. Le patient n'avait pas d'antecedents medicochirurgicaux particuliers. L'histoire de sa maladie remonte a 5 mois par la decouverte d'une 
masse paratesticulaire augmentant progressivement de volume. L'examen clinique mettait en evidence la presence d'une masse inguinale droite de 
15 cm de grand axe, de consistance molle avec des signes inflammatoires en regard et sensible a la palpation (Figure 1). 

L'examen du scrotum retrouve des testicules palpables d'aspect normal. Les aires ganglionnaires peripheriques etaient libres et l'examen 
abdominal etait normal. Les marqueurs tumoraux (alphafceto -proteine, Beta-HCG, ACE) etaient normaux. La tomodensitometrie inguino-scrotale 
mettait en evidence une volumineuse masse scrotale droite s'etendant dans le canal inguinal jusqu'au niveau de la fosse iliaque droite (Figure 2). 
La radiographie pulmonaire, la TDM thoraco- abdominale etaient normales. Une orchidectomie droite par voie inguinale et une exerese large de la 
tumeur a ete difficilement realisee a cause de la taille importante de la tumeur. L'examen macroscopique de la piece operatoire mettait en 
evidence un testicule normal avec une albuginee intacte refoule par une masse ferme, faisant 15x10x8 cm, homogene, de consistance molle, 
d'aspect jaunatre, et infiltrant completement le cordon spermatique. 

L'etude microscopique notait la presence d'une proliferation tumorale de densite cellulaire elevee (Figure 3) et faite d'adipocytes pleomorphes aux 
noyaux tres irreguliers. Certains de ces noyaux avaient des atypies marquees avec focalement la presence de cellules monstrueuses plurinucleees. 
L'analyse immunohistochimique a montre I 'expression du MDM2 (Figure 4) par les cellules tumorales alors que les Ac anti myogenine et anti 
desmine etaient negatifs. Devant ces aspects morphologiques et immunohistochimiques, le diagnostic de liposarcome dedifferencie a ete pose. 
L'evolution a ete marquee par une recidive locoregionale deux mois apres la chirurgie Le bilan scannographique d'extension mettait en evidence 
une recidive locale associee a des localisations metastatiques pulmonaires multiples en « lacher de ballon ». Apres un bilan de tolerance sans 
anomalies, le patient a ete mis sous chimiotherapie palliative a base d'anthracycline a la dose de 75mg/m 2 tous les 21jours. Le patient a decede au 
decours de la troisieme cure suite a une progression tranche locoregionale et metastatique. 



Discussion 



Les tumeurs malignes paratesticulaires sont rares, comprenant principalement des sarcomes provenant du mesenchyme du cordon spermatique. 
Le premier cas de sarcome du cordon a ete signale par Lesauvage en 1845 [1-3]. Depuis, approximativement 100 cas de liposarcome du cordon 
spermatique ont ete signales dans la litterature mondiale [4]. Les liposarcomes sont de loin les sarcomes les plus frequents de la region 
paratesticulaire (4a 20%) [5-7]. lis sont sous diagnostiques et forment un spectre de lesions d'agressivite variable. Les plus grandes series 
publiees proviennent de grands centres de cancerologie aux Etats-Unis. A notre connaissance, la plus grande serie (et la seule prospective) est 
celle de Coleman et al. [8], avec 47 cas rapportes de 1982 a 2001. En raison du nombre limite de cas de liposarcome spermatique rapportes, les 
meilleures approches therapeutiques et pronostiques ne sont pas bien elucidees. 

Bien que rares, cette tumeur affecte les sujets adultes de tout age, generalement de la cinquantaine ou soixantaine, avec une tranche d 'age entre 
16 et 88 ans [9,10]. II n'y a qu'une seule observation rapportee d 'un patient de 6 ans [11]. 

Certains auteurs estiment que la lesion survient a partir des tissus du cordon spermatique; d'autres croient qu'elle peut survenir a partir d'une 
degenerescence maligne de lipome preexistant [6]. II a egalement eu des speculations sur le role joue par des facteurs tels que les traumatismes 
locaux (plusieurs interventions chirurgicales). En effet, l'histoire naturelle du liposarcome du cordon spermatique n'est pas bien comprise, meme 
si pour d'autres liposarcomes il ya souvent l'histoire sous-jacente de lesions ressemblant aux lipomes a evolution lente, qui se mettent soudain a 
augmenter de taille [6]. 

Cliniquement, le liposarcome du cordon spermatique se presente sous forme d'une masse nodulaire ferme, de croissance lente, indolore, de taille 
variable (3-30cm) et peut atteindre des proportions gigantesques (jusqu'a 13,5 kg) comme le cas de notre patient. Elle est generalement situee 
au-dessus du testicule en intrascrotal ou au niveau de I 'aine. La presentation decrite ici est assez atypique. La masse est plutot inguinale que 
scrotale. Le diagnostic clinique est souvent difficile posant le probleme de diagnostic differentiel avec la hernie inguinale, I'hydrocele, I'epididymite 
chronique et plus frequemment avec le lipome, ce qui peut engendrer des retards diagnostiques. Neanmoins, La croissance rapide, la taille 
importante et la presence de symptomes sont des criteres en faveur de la malignite [12]. Sur le plan radiologique il n'existe pas de signes 
radiologiques caracteristiques. La tomodensitometrie et I'IRM ne semblent pas superieures a I'echographie dans I'exploration locale des tumeurs du 
cordon spermatique [1,13]. L'Echographie inguino-scrotale met en evidence typiquement des lesions solides, hyperechogenes et heterogenes mais 
celles-ci peuvent se presenter comme des nodules indures de petite taille au sein d'un tissu adipeux de consistance proche de la normale, ne 
permettant pas ainsi la distinction entre les lesions benignes et malignes. 
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La tomodensitometrie apporte la preuve de la localisation, de I 'etendue, et de la relation de la masse intrascrotale avec le testicule, I'epididyme, et 
le cordon spermatique. Les liposarcomes apparaissent comme des masses graisseuses, comme ils peuvent etre hypodenses par rapport a la 
graisse sous cutanee [8,14]. FDG-PET scan peut etre utile dans les cas recurrents mais son utilisation en routine n'est pas indiquee [15,16]. 

II n'y a pas de correlation entre le volume de la tumeur et sa malignite. Le caractere limite, indolore peut etre faussement rassurant, et souvent le 
diagnostic n'est pas affirme en pre-operatoire. Seule I'intervention chirurgicale effectuee, soit pour une pathologie differente, soit devant la 
suspicion d'une tumeur du cordon ou plus souvent d'une tumeur «intra-scrotale», permet de faire le diagnostic. 

Sur le plan histologique, la classification de I'organisation mondiale de la Sante OMS des tumeurs des tissus mous reconnaft cinq sous types de 
liposarcomes qu'on peut repartir en trois entites distinctes differentes dans leur localisation, leur epidemiologic, leur clinique et leur imagerie : a. le 
liposarcome bien differencie/dedifferencie b. liposarcome myxoide ou a cellules rondes, etc. Le liposarcome pleomorphe [17-19]. 

Le liposarcome bien difference : ou lipoma-like est characterise par une proliferation d'adipocytes matures de tailles et de formes variables, 
associees a des cellules stromales atypiques fusiformes au noyau hyperchromatique predominant dans les septa fibreux. 

Le liposarcome indifferencie associe des zones de liposarcome bien differenciees et d'autres pauvrement differenciees. 

Ces deux entites sont caracterisees par des anomalies genetiques particulieres sur le chromosome 12, dont ('amplification des genes MDM2/CDK4 
[19]. 

Le liposarcome myxoide constitue de cellules fusiformes dans une matrice myxoide, abondante, peu cellulaire, caracterisee par un riche reseau 
capillaire, grele. 

Le liposarcome a cellules rondes compose de nappes homogenes de cellules rondes, ovales ou parfois fusiformes relativement regulieres. 
Ces deux derniers types histologiques sont characterises genetiquement par une translocation simple t (12; 16) et t(12;22). 

Le liposarcome pleomorphe riche en cellules aux noyaux tres atypiques, nucleoles et souvent en mitose, de caryotype complexe et metastasant 
au niveau des ganglions regionaux. 

Le diagnostic differentiel d'un lipome avec un liposarcome bien difference peut etre difficile : la surexpression a I'immunohistochimie de MDM2 
et/ou CDK4 permet d'etablir le diagnostic, meme si cette surexpression n'est cependant ni sensible (MDM2) ni specifique (CDK4) a 100%, rendant 
I'appreciation des marges chirurgicales delicates [20]. 

L'agressivite des liposarcomes est fonction du volume des secteurs dedifferencies. La dedifferenciation peut survenir de novo ou au cours de 
recidives iteratives d'un liposarcome bien difference ce qui implique bien I'importance d'une exerese complete. 

Suivant les principes generaux du traitement du sarcome, I'orchidectomie radicale et la resection large de la tumeur avec des marges negatives 
microscopiques sont essentiels dans la gestion du sarcome du cordon spermatique. Toutefois, ces sarcomes se produisant dans cette region 
anatomique, se pretent rarement a I 'excision large, et les marges de resection sont presque toujours envahies. Ainsi, la recidive locale est un 
probleme majeur. La plupart des series ont rapporte des taux de recidive locale d'approximativement 50% apres la chirurgie lorsque ce traitement 
etait unique [8,21]. 

Par exemple, dans une serie de 47 patients atteints de sarcomes du cordon spermatique principalement liposarcomes, Coleman et al. [8] ont 
rapporte une survie sans maladie plus courte avec des marges chirurgicales positives. 

II est bien etabli pour les sarcomes des tissus mous que le grade de la tumeur a peu d 'influence sur la probabilite de recidive locale. L'influence 
de la taille de la tumeur sur la probabilite de recidive locale est egalement incertaine. Neanmoins, pour les sarcomes survenant dans les sites ou les 
contraintes anatomiques limitent la resection adequate, on s 'attend a ce que les tumeurs de grande taille rechutent plus frequemment que les 
petits sarcomes. En resume, tous les types de sarcomes du cordon spermatique, quelque soit leur grade et leur taille dans ont une tendance 
significative a la recidive locale, lorsqu'ils sont geres par la chirurgie seule. Ce taux eleve de recidive locale independamment du type histologique 
et de la taille tumorale pose la question de I'opportunite d'un traitement adjuvant. 

Le role de la radiotherapie est encore incertain. Alors que Coleman [8] (47 patients) a rapporte que la radiotherapie adjuvante ne diminue pas 
significativement le taux de recidives locales et n'ameliorait pas la survie globale, 3 autres auteurs [21-23] ont note un controle plus durable a ete 
observee apres la chirurgie et la radiotherapie combinee. Selon ces auteurs, un traitement combine est une modalite qui devrait etre envisagee. 

Le role de la chimiotherapie est egalement incertain. La plupart des etudes sont des rapports de cas ou des series d'un petit nombre de patients. 
Pour les patients atteints de la maladie metastatique non resecable, une utilisation judicieuse de la chimiotherapie offre une palliation des 
symptomes et evite une progression rapide de la maladie. Le choix du protocole de chimiotherapie est souvent caique sur ceux de liposarcome des 
tissus mous. 

Les liposarcomes myxoTdes et a cellules rondes sont parmi les sous-types les plus sensibles a la chimiotherapie Les sous types dedifferenciees 
presentent une grande variabilite individuelle de chimiosensibilite [24]. La chimiotherapie la plus utilisee dans la litterature pour cette localisation 
rare est I'anthracycline a des doses de 60 a 80mg/m 2 [8,17,23]. 
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Conclusion 



Le cordon spermatique represents une localisation rare de liposarcome, dont les aspects morphologique et immunophenotypique sont identiques a 
ceux decrits dans d'autres localisations. La strategie la plus probable de reduire ce taux de recidive locale eleve serait une combinaison de chirurgie 
et de radiotherapie. Neanmoins, aucune serie n'est pas suffisamment importante pour evaluer definitivement I 'efficacite de cette strategie, et des 
etudes prospectives sont exclues du fait de la rarete de cette maladie. 
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Figures 



Figure 1: Image clinique d'une volumineuse masse inguinale droite chez un patient de 42 ans admis au service d'urologie pour prise en charge 
d'une masse tumorale developpee aux depens du cordon spermatique droit. 

Figure 2: Image tomodensitometrique inguinoscrotal montrant une grande masse s'etendant vers le canal inguinal droit chez un patient de 42 ans 
admis au service d'urologie pour prise en charge d'une masse tumorale developpee aux depens du cordon spermatique droit. 

Figure 3: Les cellules tumorales sont pleomorphes avec presence de monstruosites nucleaires (HE, Gx400) chez un patient de 42 ans avec 
diagnostic de liposarcome dedifferencie. 

Figure 4: Immunomarquage montrant I'expression du MDM2 par les cellules tumorales (Gx400) chez un patient de 42 ans avec diagnostic de 
liposarcome dedifferencie 
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Figure 1 

Image clinique d'une volumineuse masse inguinale droite chez un patient 
de 42 ans ad mis au service d'urologie pour prise en charge d'une masse 
tiu morale developpee aux depens du cordon spermatique droit 
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Figure 2 

Image tomodensitometrique inguinoscrotal montrant une grande masse s'etendant vers le canal 
inguinal droit chez un patient de 42 ans admis au service d'urologie pour prise en charge d'une 
masse tumorale developpee aux depens du cordon spermatique droit 
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Figure 3 

Les cellules tumorales sont pleomorphes avec presence de monstruosites nucleaires (HE, Gx400) chez un 
patient de 42 ans avec diagnostic de Iposarcome dedifferencie 
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Figure 4 

Immunomarquage montrant I 'expression du MDM2 par les cellules tu morales (Gx400) chez un patient de 
42 ans avec diagnostic de liposarcome dedifferencie 
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